CASOS CLINICOS

Utero didelfo con vagina septada, quiste
tabicado del uraco, ano imperforado y agenesia

renal unilateral
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Se presenta el caso de una paciente de 21 afios de edad con ano imperforado que habia sido corregido
quirurgicamente poco después de nacer, la que fallecic por peritonitis y septicemia. La autopsia reveld
utero doble con vagina seplada v agenesia renal unilateral, y un quiste tabicado del uraco, que desenca-

deno un cuadro clinico de abdomen agudo.

cLaves: Utero didelfo, vagina septada, quiste del wraco,
ano imperforado, agenesia renal.
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Las malformaciones congénitas del aparato geni-
tourinario son de una importancia primordial, no
Unicamente para el ginecobstetra y el urélogo, sino
también para el médico general, a quien suelen
acudir las pacientes por primera vez. Se debe te-
ner en mente las diversas manifestaciones clinicas
de estas malformaciones y de sus complicaciones,
que frecuentemente conducen a otras alteraciones
en diversos 6rganos y sistemas.

Se presenta un case de agenesia renal unilateral
con utero doble y vagina septada, combinacién
rara v mds aun cuando se asocia a otras anomalias
que obscurecen el diagndstico.!
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Descripcién del caso

Mujer de 21 afios de edad, vista en el Hospital Gene-
ral 'de Acapulco por amenorrea de diez semanas de
evolucién vy dolor punzante reciente irradiado a la fdsa
renal derecha, acompafiado de fiebre y ataque al esta-
do general. La historia clinica indicé episodios febriles
de origen desconocido, tratados con antibidticos por un
médico particular y una intervencién quirurgica por
ano imperforado, practicada a los pocos dias de haber
nacide la paciente. La menarquia ocurrié normalmen-
te; la vida sexual activa se inicid a la edad de 16 aiios.

La exploracién fisica mostré una paciente en mal
estzdo generul, con manifestaciones clinicas confinadas
en el abdomen, donde se palpaba un plastrén doloroso
de 15 cm de didmetro; habfa datos de irritacién peri-
toneat. La pufiopercusién renal derecha fue positiva.
Los genitales externos eran normales; habia un anillo
himenal dilatado con vagina estrecha y tabique vaginal
longitudinal. Se identificd un cérvix tmico izquierdo;
el cérvix derecho aparentemente terminaba en fondo
de saco ciego. El dtero media 12 x 10 x 10 cm; la mo-
vilizacién despertaba dolor. El tacto rectal mostré mu-
cosa anal evertida, con esfinter anal hipoténico.

Los exdmenes de laboratorio revelaron anemia, leu-
cocitosis ¥ azotemia y la placa simple de abdomen, au-
sencia de sombra renal izquierda y opacidad homogé-
nea en la cavidad pélvica.

El urocultivo mostrd Klebsiells Sp.

Se establecieron los diagndsticos de itero didelfo, va-
gina tabicada y pielonefritis. Mediante puncién ulte-
rior del abdomen inferior se extrajo material purulen-
to, que cultivado dio lugar al desarrollo de Staphylo-
coccus albus. La paciente fallecié quince dfas después
de su ingreso, por septicemia.

La autopsia reveld a una mujer pdlida, con atrofia
de masas musculares. Las cavidades serosas pleurales y

ericirdica eran normales. El corazén mostré hipertro-
ia del ventriculo izquierdo, En la cavidad abdominal
habfa adherencias de asas intestinales y se pudieron
aspirar 750 ml de pus verde amarillento. El rifidn iz-
quierdo estaba ausente. El rifidn derecho era pequefio
y exhibla numerosas cicatrices retractiles. El uretero de
ese lado estaba dilatado en sus dos texcios superiores;
en su tercio inferior hahfa estenosis (fig. 1). En la
linea media, entre la vejiga y el ombligo se encontrd
una estructura quistica septada que contenja material
purulento semejante al antes descrito (fig. 2).

El ttero mostraba duplicacién completa con sus dos
trompas separadas y permeables, Los ovarios tenfan
quistes luteinicos llenos de un liquido claro. La vagi-
na estaba separada con sus dos orificios cervicales per-
meables (fig. 3).

Los cortes histologicos de los pulmones mostraban
infilorado inflamatorio agude y numerosas colonias
bacterianas. El rifién exhibia lesiones indicativas de
pielonefritis aguda y crénica. En el quiste del uraco
habia necrosis del epitelio interno asi como del reves-
timientto eXterno.

Los diagndsticos principales fueron:

Utero didelfo con vagina septada
Quiste tabicado del uraco
Agenesia renal izquierda
Estenosis ureteral devecha.
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Fig. 1. Rifién Onico con cicatrices retréctiles, hidrouré-
ter con estenosis en su tercio inferior.

Comentarios

La paciente padecia anamalias genitourinatias y
del tubo digestivo: agenesia renal unilateral iz-
quierda, utero dideifo con vagina septada, quiste
tabicado del uraco y el antecedente de ano imper-
forado corregido quirdrgicamente al nacimiento.
En la literatura revisada no se encontro un caso
como el presente.

La asociacién de agenesia renal con anomalias
de los conductos miillerianos ha sido reconocida
desde hace muchos afios. Sin embargo, sus rela-
ciones piecisas durante la embriogénesis no han
sido totalmente aclaradas. Una falla completa o
incompleta del desarrollo de estos conductos da
lugar a anomalias del tracto genitourinario. Gru-
enwald demostrd experimentalmente en embrio-
nes de pollo que la destruccién de la porcién cau-
dal del mesonefros ocasionaba anomalias renales
y del conducto miilleriano del lado afectado.? Asi,
un agente teratdgeno interrumpiria el desarrollo
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Fig. 2. Quiste del uraco con un sepfum fransverso y
escase material purulento en su interior.

Fig. 3 Utero didelfo con vagina septada y ovario iz-
quierde con quistes luteinicos. El derecho fue
seccionade accidentaimente,

de estos dos sistemas de conductos, dando por re-
sultado ta ausencia del rindn v del uretero asi
como una amplia variedad de anomalias miilie-
Yranas.

Se han comunicado evidencias de una eticlogia
gendtica v familiar? La etiologia .de Ia agenesia
renal es aun desconocida. Radash las explica con
base en la posibilidad de una deficiencia en cl
hlastema mesonéfrico.t

La frecuencia de agenesia renal se ha estableci-
do entre 1 por 600 y [ por 1 130.%% Fn revisiones
extensas el rifion izquicrdo estaba ausente en el
55 por ciento y el derecho en 45 por ciento de los

UTERO DIDELT(Q Y AGENESIA RENAL

cusos. La frecuencia de anomalias congénitas aso-
ciadas fue cuatro veces mayor en pacientes del sexo
femenino.®* El rifién unico era normal en 48 por
ciento v se hallaba afectado en 35 por ciento. Uro-
littasis v pielonefritis fueron las causas primordia-
les de muerte.? Es muy significativo el hecho de
encontrar que de 55 a 70 por ciento de las anoma-
lias genitales se presentan en mujeres con rifién
solitario.? Las mis frecuentes fucron ttero unicor-
ne o bicorne, ausencia de trompas y ovarios y fal-
ta unicamente del iitero. La frecuencia del ltero
didclfo se encuentra entre el 1 por 20000 y 1 por
28 (00.10.11 ’

En relacion al quiste del uraco, conviene tomar
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en cuenta su desarrollo embrioldgico. La vejiga fe-
tal se forma cuando se desatrolla un septum que
divide la cloaca en vejiga anterior y recto poste-
rior. Tal estructura se extiende iniciaimente hasta
el ombligo; la mitad superior se contrae y forma
el uraco cuando la porcién inferior constituye Ia
vejiga urinaria.

El uraco es un cordén fibroso que mide de 3
a 5 cm de longitud y que normalmente permane-
ce cerrado, localizado entre el ombligo y la vejiga
urinaria. Su regresién incompleta origina las si-
guientes anomalias:

1. Uraco permeable en toda su extension

2. Permeable en su porcién caudal y abierto ha-
cia la vejiga, denominado también diverticu-
le vesico-uracal

3. Permeable en su porcién cefilica y abierto
hacia el ombligo (seno uracal) y

4. Quiste del uraco.

Una clasificacién adicional se presenta cuando
la vejiga se localiza a nivel del ombligo y se forma
una amplia fistula denominada vesico-umbilical.

A “diferencia de las otras anomalias, el quiste
del uraco permanece clinicamente silencioso hasta
que se presenta su infeccidn en la edad adulta.
Frecuentemente esta se establece con un dolor de
caracteristicas difusas o bien con el signo clsico
de las lesiones del uraco —goteo del ombligo— que
no siempre se presenta. Mostofi piensa que el ura-
co normalmente se encuentra revestido por un
epitelio de tipo transicional y que cambia 2 epi-
telio glandular por metaplasia que generalmente
degenera en quistes que penetran a la pared mus-
cular 1415

El estimulo primario para tales cambios se des-
conoce, pero es quiza la ausencia de contacto con
la orina, la irritacién cronica, o bien los detritus
celulares. Aparentemente este proceso es normal
en pacientes de mas de 50 afios de edad. En el pre-
sente caso no se pudo observar el tipo de epitelio
debido a la extensa mecrosis, tanto de la pared in-
terna como externa, ni fue posible explicar el ta-
bicamiento del quiste sobre gases puramente mor-
fologicas. Posiblemente las masas de células epi-
teliales atrapadas en las partes blandas de la pa-
red del quiste, hayan originado un amplio espa-
cio quistico que posteriormente se infecto.

Los quistes del uraco son ideales para su estu-
dio con ultrasonograffa, ya que son estructuras lo-
calizadas en la pared lateral del abdomen y lejos
de Ia interferencia con los gases intestinales. Con
esta técnica se han descrito lesiones pequefias, de
menos de 2 em de didmetro.

Las anomalias en el desarrollo de las estructu-
ras que normalmente se abren al exterior al tra-
vés de canales separados, conducen a diversas mal-
formaciones genitourinarias asociadas al ane im-
perforado, con una frecuencia superior a 40 por
ciento en algunas series.!?

En un estudio de 200 pacientes con ano imper-
forado vistos consecutivamente en el Children’s
Hospital de Pittsburgh, se observo que 80 de ellos
{4097} tenian 86 anomalias urclégicas, que en su
mayoria se catalogaron como mayores.!5!® En el

138

presente caso se observo también atresia parcial del
uretero derecho en su porcion terminal, la que
produjo hidronefrosis y pielonefritis crénica, res-
ponsable esta tltima, de la hipertrofia del ven-
triculo izquierdo asociada a la hipertension ar-
terial.

El caso demuestra la importancia de una inves-
tigacién clinica completa en todos los recién na-
cidos con ano imperiorado, con bisqueda sistema-
tica de otras anomalias congénitas. Por lo que con-
cierne a la ausencia congénita del rifién y los pro-
blemas. relacionados con su diagnéstico y trata-
miento, son ampliamente revisados por Cope y
Trickey en un articulo reciente.?¢

REFERENCIAS

1. Anderson, K. A. y McNinch, J. W.: Uterus didelphia
with left hematocolpos and ipsilateral renal agenesis.
J. Urol. 727:550, 1982.

2. Gruenwald, P.: The relation of the growing milllerian
duct to the wolffian duct and ils importance for the
genesis of malformations. Anat. Rec. 8I:1, 1941.

3. Polishuck, W. Z. vy Ron, M. A.: Familiar bicornuate
and double uterus. Am. J. Obst. Gynec, 179:982, 1974.

4. Radash, H. E.: Congenital unilateral absence of the uro-
genital system and its relation to the development of
the wolffian and millevian ducts. Am. J. Med. Sci. 136:
111, 1908.

5. Thompson, D. P, y Lynn, H. B.: Genital anomalies
associaled with solitary kidney. Mayo Clin. Proc. 41:538,
1966.

6. Fortune, . H.: Pathological and clinical significance
of cangenital one-sided kidney defect, with presentation
of three new cases of agenesia and one of aplasia. Ann.
Intern. Med. 7:377, 1927,

7, Collins, D, Q.1 Congenital unilateral venal agenesia. Ann,
Surg. 95:715, 1932

8. Doroshw, L. W. y Abeshouse, B. 5. Congenital unile-
teval solitary kidney: repori of 37 cases and a review
of the literature, Urol. Surv. 11:219, 1961.

9. Longo, V. ]J. y Thompson, G. J.i Congenital solitary
kidney. J. Urol. 6863, 1952.

10. Fenton, A. N, y Singh, B. P.: Pregnancy associaled with
congenital abnovmalities of the female reproductive
‘tract. Am. J. Obst. Gynec. 68:63, 1952.

11. Smith, F. K.t The significance of incomplete fusion of
the miillerian ducts in pregnancy and pariurition with
a report on 35 eases. Am, J. Obst, Gynee. 22:714, 1931.

12. Gray, 5. W. y Skandalakis, J. B.. Embriology for sur-
geons: The embriological basis for the treatment of
congenital defects. Filadelfia, W. B. Saunders Co. 1972.

13. Blichert-Toft, M. y Nielsen, 0. V.. Diseases of the ure-
chus simulating intra-abdominal disorders. Am. J. Surg.
122:128, 1971

14. Mastofi, F. K,; Thomson, R. V. y Dean, A. L. Jr.: Mu-
cous adenocarcinoma of the wurinarvy bladder. Cancer
8:741, 1955.

15. Begg, R. C.: The urachus: ils anatomy, histology and
development. J. Anal. 6£:170, 1930.

16. Morin M. E. Tan, A; Baker, D. A, y Sue, H. K.:
Urachal cyst in the aduli: ultrasvund diagnosis. A.J.R.
132:832, 1979.

17. Smith, E. D.; Usinary anomalies and complications in
imperforate anus and rectum. J. Pediatr. Surg. 3:337,
1968.

18. Stephens, D, D.: Congenital imperforate rectum, recto-
urethral and recto-vaginal fistulae. Aust. New Zeal J.
Surg. 22:161, 1958,

19. Weiner, E. §. y Kiesewetter, W. B.: Urologic abnoring-
lities associated with imperforate anus, J. Pediatr. Surg.
4:151, 1973,

20, Cope, J- F. y Trickey, 5. E: Congenital absence of the
kidney® problems in diagnosis and management. J. Urol.
127:10, 1982.

JORGE BUSTAMANTE Y COL.



